REVISTA DE LA
FACULTAD DE

CIENCIAS
MEDICAS

UNIVERSIDAD DE CUENCA

VOLUMEN 39 | N° 2 | SEPTIEMBRE 2021

FECHA DE RECEPCION: 10/03/2021
FECHA DE APROBACION: 28/07/2021
FECHA PUBLICACION:  23/09/2021

—_

. Médica. Especialista en Cirugia
General. Libre Ejercicio.
Cuenca - Ecuador

N

. Postgradista de la Universidad
de Cuenca. Especialidad Cirugia
General.

Cuenca - Ecuador

w

. Hospital Vicente Corral Moscoso.
Servicio de Pediatria. Cirugia
Pediatrica.

Cuenca - Ecuador

4. Hospital Vicente Corral Moscoso.
Jefe del Servicio de Pediatria.
Cirugia Pediatrica.

Cuenca - Ecuador

Clinical
Case

Caso
Clinico

https://doi.org/10.18537/RFCM.39.02.10

Correspondencia:
msoledad_ordonez@hotmail.com

Direccion:
Retorno y Chimborazo, villa A2

Codigo Postal:
010112

Teléfonos:
072810025/0989892931

Cuenca - Ecuador

Enfisema Lobar Congénito en un recién
nacido. Reporte de caso

Congenital Lobar Emphysema in a newborn. Case report

Ordonez Velecela Maria Soledad’, Arteaga Huiracocha Jorge
Alejandro?, Marcano Sanz Luis Enrique®, Endis Miranda Miurkis*

]
RESUMEN

Introduccidn: el Enfisema Lobar Congénito (ELC) es una malformacion
respiratoria infrecuente que cursa con hiperinsuflacion y destruccion septal
irreversible, asociada a una obstruccion bronquial parcial; hay casos en
donde no se ha encontrado alteraciones de la via aérea.

Caso Clinico: recién nacido, masculino, sin antecedentes de interés, a
los 5 minutos de vida presenta distrés respiratorio no reversible siendo
transferido a neonatologia. Cursa evolucion torpida con necesidad de
ventilacion mecanica durante 40 dias, sin posibilidad de extubacion. El
servicio de cirugia pediatrica, plantea sospecha de ELC, planificando
toracotomia y evidenciando Iébulo medio derecho de aspecto enfisematoso
no expandible que finalmente se reseca. Ante evolucion favorable, se
plantea alta a los 57 dias de vida.

Conclusién: el ELC es una entidad rara, representa un desafio unico
para cirujanos pediatras y neonatoélogos; cuyo diagndstico y tratamiento
quirurgico temprano determinan un mejor pronéstico.

Palabras clave: displasia broncopulmonar, nacidos vivos, obstruccién de
las vias aéreas, diagndstico por imagen, pulmén.

Volumen 39 | N°2 | Septiembre 2021 | Pags. 73-78 73



Revista de la Facultad de Ciencias Médicas Universidad de Cuenca

ISSN: impreso 1390-4450 digital 2661-6777

ABSTRACT

Introduction: Congenital Lobar Emphysema
(CLE) is an infrequent respiratory malformation
that occurs with hyperinflation and irreversible
septal destruction, it is associated with a partial
bronchial obstruction; there are cases where no
airway alterations have been found.

Clinical case: It is a case of a newborn, male,
with no relevant history, at 5 minutes of life the
baby presents non-reversible respiratory distress,
being transferred to neonatology. The evolution
is torpid with mechanical ventilation for 40 days,
without the possibility of extubation. The pediatric
surgery service raised suspicion of CLE, planning
a thoracotomy and revealing a non-expandable
emphysematous right middle lobe that was finally
resected. Due to a favorable evolution, discharge
is raised at 57 days of life.

Conclusion: CLE is a rare entity, it represents a
challenge for pediatric surgeons and neonatologists;
whose diagnosis and early surgical treatment
determine a better prognosis.

Key words: bronchopulmonary dysplasia, live
births, airway obstruction, diagnostic imaging, lung.

INTRODUCCION

El ELC es una malformacion infrecuente del
desarrollo pulmonar, asociado a una obstruccion
parcial del bronquio lobar, teniendo como resultado la
hiperinsuflacién dell6bulo afectado con destrucciones
irreversibles de los septos alveolares'?.

La incidencia de esta entidad, puede estar
posiblemente subestimada y varia entre uno
de cada veinte a treinta mil nacidos vivos. Su
frecuencia es mucho mas alta en varones, llegando
a tener una relacion hombre-mujer de 3 a 13. El
I6bulo superior izquierdo y el I6bulo medio derecho
son los sitios mas habituales de presentacion®.

El deterioro respiratorio usualmente ocurre en los
primeros dias de vida, y 90 % de los casos ocurre
antes de los seis meses, por lo que se puede inferir
que constituye una malformacion respiratoria
neonatal de gran interés?.

Es importante mantener un alto indice de sospecha
de ELC ya que la radio-opacidad del liquido fetal
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no reabsorbido tempranamente, puede simular
una consolidaciéon neumonica y con ello enlentecer
el diagndstico de ELC. El método diagndstico
imagenoldgico mas especifico, es la tomografia
simple y contrastada de térax, que nos permite
evaluar las estructuras vasculares y mediastinales;
mostrando un pulmén radiolucido con escasez de
vasos, con efecto de masa con desplazamiento
mediastinico’.

El diagndstico temprano basado en un alto indice
de sospecha, la conducta quirdrgica de un equipo
multidisciplinario, son componentes clave en el
manejo integral de pacientes con enfisema lobar
congeénito.

PRESENTACION DEL CASO

Recién nacido a término, masculino, peso 3 245 g,
longitud 50 cm; procedente del cantén Gualaceo,
etnia mestiza, sin antecedentes prenatales
de interés, cuenta tres ecografias obstétricas
previas sin hallazgos relevantes. Es recibido
tras parto eutdcico, presentando a los 5 minutos
de vida dificultad respiratoria, tiraje subcostal y
retracciones subcostales; se realiza lavado gastrico
obteniéndose 30 ml de liquido meconial.

En el examen fisico al momento de ingreso a
neonatologia, temperatura axilar de 36° C, tension
arterial: 51/38 mm Hg, frecuencia cardiaca: 160
latidos por minuto, frecuencia respiratoria de
70 por minuto, con saturacion 90% y FiO2 36%;
impresiona ademas un torax con deformidad
esternal (pectus excavatum) y marcado tiraje
subcostal, determinandose un score Downes de
6-7 para dificultad respiratoria.

Se decide inicio de ventilacion mecanica en la
unidad de neonatologia, permaneciendo cuarenta
dias con diagndstico de neumonia por aspiracion de
meconio, cubierto con antibiotico terapia de amplio
espectro; presentd periodos cortos de mejoria
que rapidamente sufrian declive, impidiendo su
extubacion.

En su dia 41 de vida, es valorado por el servicio
de cirugia pediatrica, que ante la evolucion clinica
y radiografias de térax seriadas (Imagen N°1),
plantea sospecha de enfisema lobar congénito.
Se realiza broncoscopia flexible, en la que se
evidencia disquinesia ciliar y traqueo-bronquitis.
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Imagen N°1

Serie radiolégica de térax, en la que se evidencia

radio lucidez en campo pulmonar derecho, asi

como ligero desplazamiento de la traquea hacia
campo izquierdo.

Se solicita TAC de térax, en la que se evidencia
el lébulo medio derecho con un patron radio-
lucido, escasez trama vascular y desplazamiento
del mediastino, compatibles con el diagndstico de
enfisema lobar congénito (Imagen N°2).

Imagen N°2

TAC simple de térax en la que se evidencia radio-
lucidez marcada del I6bulo superior-medio derecho
y desplazamiento del mediastino.

Se interviene por toracotomia derecha, el I6bulo
medio presenta un aspecto enfisematoso no
expandible, por lo cual se realiza lobectomia sin
complicaciones.

Imagen N°3

Lobulos pulmonares derechos, se aprecia el medio
de gran tamano, de aspecto enfisematoso y no
expandible.

Imagen N°4

Lobulo medio resecado que mide

aproximadamente 5x4x3cm.

Tras procedimiento quirdrgico, paciente permanece
con buena dinamica ventilatoria. Permanecié en
ventilacion mecanica 9 dias, tras lo cual se logré
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extubacion, requiriendo oxigeno por bigotera a
bajos flujos. El reporte de anatomia patoldgica
informé infiltrado inflamatorio linfocitario leve, zonas
con alveolos dilatados, con septos interalveolares
adelgazados y otros con destruccion parcial de los
mismos, con formacion focal de bullas; compatible
con enfisema lobar congénito.

DISCUSION

El enfisema lobar congénito es una causa de
dificultad respiratoria progresiva durante el
periodo neonatal; puede asociarse con otras
malformaciones, incluyendo cardiopatias
congénitas. Los espacios enfisematosos suelen
ser mayores y mas frecuentes en el I6bulo superior
izquierdo®.

Las malformaciones congénitas respiratorias son
raras, a veces son asintomaticas, por lo que es
dificil evaluar su frecuencia, dentro de este contexto
el ELC constituiria 14% de las malformaciones
pulmonares®.

Segun varios estudios, la presentacion del ELC
se produce en las primeras horas en hasta el
33% de los casos, en el primer mes en el 50%
y generalmente antes los 6 primeros meses de
vida en el porcentaje restante. Esta variabilidad
en el tiempo de inicio del distrés, la corroboramos
tanto en el caso clinico presentado en el presente
articulo (5 minutos de vida), asi como los descritos
por Chandran (7 dias) y Deepak (35 dias)™.

La gravedad de la sintomatologia depende de
la importancia del volumen enfisematoso, de la
compresién pulmonar adyacente y del grado del
desplazamiento de los érganos mediastinales?.

En la mitad de los casos no se encuentra la
causa y en el resto obstruccién intraluminal por
repliegues de la mucosa bronquial, rotaciones o
moco; en el 2% hay compresion extrinseca por
anillos vasculares o crecimiento de nodos linfaticos
regionales. Aunque segun la teoria de Hislop y
Reid, el enfisema lobar congénito puede resultar
de una anomalia congénita del desarrollo del
cartilago del bronquio del I6bulo afectado®.

En el examen histopatologico no hay destruccion
verdadera de los alvéolos sino sobredistension de
alvéolos normales, por lo que algunos autores lo
llaman hiperinsuflacion lobar congénita™.
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La radiografia de térax, puede mostrar
consolidacion sobre el lébulo afecto debido
a la presencia de liquido pulmonar fetal, que
posteriormente se reabsorbera dando lugar a la
imagen tipica de ELC, que consiste en un pulmon
hiperlucido, una trama atenuada pero presente,
desplazamiento del mediastino contralateral y
aplanamiento de la cupula diafragmatica. Es
importante mantener un alto indice de sospecha
de ELC, ya que la radiopacidad del liquido
fetal antes mencionada, puede simular una
consolidacion neumonica y con ello enlentecer
el diagnéstico de ELC, tal como ocurrié con
el paciente del caso relatado previamente. En
ciertas ocasiones puede observarse atelectasia
compresiva del pulmoén adyacente ipsilateral y
herniacion del pulmoén enfisematoso hacia el lado
contralateral a través del mediastino anterior y
superior. Se puede observar también desviacion
del mediastino e hiperinsuflacion pulmonar
en el enfisema compensatorio por agenesia o
hipoplasia pulmonar?™.

La TAC es el examen complementario de
eleccion para apoyar el diagnéstico, establecer la
topografia exactay precisar su ubicacion, asi como
las caracteristicas de la distension pulmonar y
excluir también posibles anomalias mediastinales
asociadas. El lébulo afectado aparece bajo la
forma de una zona pulmonar sistematizada e
hipodensa, con arquitectura pulmonar a menudo
conservada'3,

El diagnédstico diferencial incluye cuerpo
extrafio, quiste pulmonar, lesion adenomatosa
insuflada, hernia diafragmatica y neumotérax. La
evolucién es a menudo favorable con expansion
pulmonar hasta de 90% (a veces se puede ver
hipertension arterial pulmonar secundaria),
mecanica ventilatoria adecuada que permite
incluso intubacion exitosa en el post operatorio
inmediato®*7.

Eltratamiento depende de la evolucion espontanea
de las lesiones, y del caracter sintomatico o no.
Por tanto, se puede realizar vigilancia clinica
estricta y radiolégica cuando se trata de: ELC
asintomatico, mayor de 2 meses, sin signos de
alarma y con exploracion broncoscépica normal.
Caso contrario, estaria indicada una lobectomia
por toracotomia o por toracoscopia con vigilancia
de un equipo multidisciplinario?3%610,
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CONCLUSIONES

El  ELC tiene caracteristicas clinicas e
imagenoldgicas peculiares, sin embargo, debido a
su baja incidencia, representa un desafio Unico para
cirujanos pediatras y neonatélogos a nivel mundial.

El ELC puede ser enmascarado inicialmente por
otraspatologiasmasfrecuentes,comoenelpresente
caso, siendo confundido con condensaciones
neumonicas, desviando las medidas quirdrgicas
en ultima instancia, manteniendo antibiéticos de
amplio espectro por largos periodos de tiempo.
Por tanto, el diagndstico y tratamiento quirdrgico
tempranos, brindan recuperacion mas rapida y
mejor calidad de vida para aquellos que padecen
ELC.

RECOMENDACIONES

Es importante tener en mente que este tipo de
patologia, puesto, aunque es infrecuente, tras un
adecuado diagndstico diferencial y sobre todo un
elevado indice de sospecha, nos permitira identificar
el ELC a tiempo. Tras seguimiento y manejo
adecuado, en un centro médico de alta especialidad
y con un equipo multidisciplinario, se puede mejorar
la calidad de vida del paciente con ELC.
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